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MONOGRAPHIE 


Pathologie 
de la surrenale 

Des manifestations cliniques nombreuses, 
mais rarement specifiques 

Jerome Bertherat* 


L es maladies des glandes surrenales consdtuent un 
domaine classique de la medecine dune grande diver- 
site et ayant evolue ces 10 demieres annees, d’ou l’in- 
teret de cette monographic de 
La Revue du Praticien. Cette diver- 
site, la rarete - au moins en appa- 
rence - de certaines de ces affec- 
tions, conduisent souvent a de 
nombreuses questions lors de la 
prise en charge dun patient souf- 
frant d’une maladie de la surrenale. 

Cette monographic entend repon- 
dre aux questions les plus frequen- 
tes et faire le point sur les aspects 
importants ou nouveaux de ces 
maladies, qu’il s’agisse des situa- 
tions d’insuffisance surrenale, 
d’hypersecretion ou de pathologie 
tumorale. Certaines de ces mala- 
dies etaient considerees a tort comme rares. Les causes 
surrenaliennes sont actuellement les causes les plus fre- 
quentes d’hypertension arterielle secondaire. En particu- 


lier, un hyperaldosteronisme primaire peut etre diagnosti- 
que dans 6 % des cas d’hypertension arterielle. Une tomo- 
densitometrie abdominale, pratiquee pour explorer une 
autre pathologie, revele « fortuite- 
ment » dans au moins 1 % des cas 
une masse, ou « incidentalome », 
de la loge surrenale, justifiant un 
minimum d’exploration a la 
recherche d’une tumeur secre- 
tante ou maligne. 

CONSENSUS AUTOUR 
D'UN INCIDENTALOME 


L’incidentalome est l’exemple d’un 
domaine ayant beaucoup evolue. II 
s’agit d’une des circonstances de 
revelation d’une tumeur de la loge 
surrenale pour laquelle la conduite 
a tenir n’etait pas tres bien definie il y a une quinzaine d’an- 
nees, et qui fait maintenant l’objet d’un consensus. La place 
importante de l’imagerie dans la demarche diagnostique 
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pour rechercher des arguments fiables en faveur d’un 
adenome benin de la surrenale, qui est la plus frequente 
de ces lesions, est bien definie. En particulier, la mesure a 
la tomodensitometrie d’une densite spontanee, avant 
injection de produit de contraste, lorsqu’elle est inferieure 
a 10 UH, traduit une lesion riche en graisse et pennet le 
diagnostic d’un adenome benin. Dans le cas contraire, une 
attention particuliere est necessaire pour ne pas mecon- 
naitre une lesion potentiellement maligne. Les explora- 
tions biologiques systematiques a la recherche d’une 
hypersecretion de catecholamines pour depister un pheo- 
chromocytome, ou de cortisol pour depister une tumeur 
secretante de la corticosurrenale, sont decrites dans l’arti- 
cle consacre a l’inddentalome. L’exploration correcte d’un 
incidentalome de la loge surrenale permet aussi de depis- 
ter les rares corticosurrenalomes. Les evolutions de la 
prise en charge de ces tumeurs malignes du cortex de la 
surrenale, au sombre pronostic, sont decrites dans cette 
monographic et s’optimisent au niveau national dans le 
cadre de reseaux cancers rares promus par 1’INCa. Seule 
l’exerese precoce a un stade limite a la loge surrenale de 
cette lesion maligne peut offrir une possibility de gueri- 
son, et les progres dans ce domaine sont aussi venus de 
l’exploration attentive des incidentalomes. 

HYPERTENSION ARTERIELLE CURABLE 


L’hypersecretion d’honnones surrenaliennes est une des 
causes classiques d’hypertension arterielle secondaire 
potentiellement curable. Le pheochromocytome reste une 
cause rare, evoquee avant tout sur les donnees cliniques. 
La recherche d’un hyperaldosteronisme primaire est 
recommandee chez tout hypertendu ayant une hypo- 
kaliemie ou une hypertension resistante au traitement. 
Ce diagnostic est porte sur les dosages sanguins d’aldoste- 
rone et de renine, et le depistage est maintenant sensibilise 
par Finterpretation du ratio entre ces 2 hormones. L’hyper- 
aldosteronisme primaire se traduit par une elevation du 
rapport aldosterone/ renine. L’article consacre aux causes 
surrenaliennes d’hypertension arterielle rappelle l’impor- 
tance de tenir compte des apports sodes, de la posture et 
des medicaments antihypertenseurs dans la realisation de 
ces dosages honnonaux. Le diagnostic etiologique d’un 
hyperaldosteronisme a pour but de differencier les causes 
bilaterales (hyperplasie de la glomerulee), relevant d’un 
traitement medical, des causes unilattirales (le plus sou- 
vent adenome de Conn) pouvant relever d’un traitement 
chirurgical. II est important d’avoir une demarche rigou- 
reuse dans cette etape de l’exploration avant de decider 
une surrenalectomie unilaterale. L’exptirience importante 
acquise dans la coeliochirurgie surrenalienne par les equi- 
pes specialisees en fait maintenant la technique de choix 
pour les lesions benignes de la surrenale. Cette technique 
moins invasive offre l’avantage de reduire les complica- 
tions ptiri-optiratoires et la taille des cicatrices. 


CONSEQUENCES 
DE LA CORTICOTHERAPIE 


L’insuffisance surrenale est emblematique de la situation 
des maladies de la surrenale : la maladie d’Addison, terme 
designant les causes primaires, est connue de tout rnede- 
cin, mais est une maladie rare. A l’inverse, l’insuffisance 
surrenale secondaire a une corticotherapie prolongee est 
une situation frequente, compte tenu de la large utilisa- 
tion therapeutique des corticoides. En pratique cepen- 
dant, ce deficit est souvent ignore, car heureusement 
transitoire dans la majorite des cas. II constitue toufefois la 
premiere cause d’insuffisance surrenale secondaire, ou 
deficit corticotrope. La cause la plus frequente d’insuffi- 
sance surrenale primaire est maintenant l’auto-immunite. 
L’article sur l’insuffisance surrenale rappelle les elements 
de son diagnostic et du traitement de ses differentes cau- 
ses. Celui portant sur la corticotherapie et l’axe cortico- 
trope permet de comprendre le mecanisme de l’inhibition 
de l’axe hypophyso-surrenalien et la conduite a tenir lors 
du sevrage d’une corticotherapie au long cours. 

FREQUENCE DES SYNDROMES DE CUSHING 
PAUCI-SYMPTOMATIQUES 


L’hyperplasie congenitale des surrenales est une affection 
genetique causee par un deficit d’une des enzymes parti- 
cipant a la synthese des steroides, en particulier du corti- 
sol. La connaissance de cette maladie et sa prise en charge 
ont grandement beneficie des progres de la genetique. Le 
depistage neonatal systematique de la forme la plus fre- 
quente de ce deficit est maintenant pratique dans certains 
pays, dont la Lrance. L’article consacre a l’hyperplasie 
congenitale des surrenales explique ses causes genetiques 
et la diversite des tableaux cliniques, allant des formes 
severes parlantes des la naissance aux formes mineures, 
plus souvent diagnostiquees a l’age adulte, devant un 
hirsutisme ou des troubles des regies. 

Le syndrome de Cushing endogene est lui aussi un 
« classique » de la medecine mais reste, au moins pour les 
formes franches, une maladie rare aux causes multiples. 
Les nombreuses manifestations de l’exces chronique de 
cortisol sont pour certaines d’entre elles (osteoporose, 
diabete, depression, etc.) pourtant banales et peu speci- 
fiques. Des donnees recentes suggerent, en revanche, une 
frequence de 2 a 5 % de syndromes de Cushing pauci- 
symptomatiques dans les populations de patients diabe- 
tiques ou osteoporotiques. Le point est fait sur le diagnos- 
tic du syndrome de Cushing : les explorations biologiques 
de premiere intention a envisager devant une suspicion 
d’hypercortisolisme sont precisees. Une fois le diagnostic 
de syndrome de Cushing etabli, la recherche de son etio- 
logie vise a differencier les causes surrenaliennes (ACTH- 
independantes), des causes dependantes de l’ACTH 
(maladie de Cushing d’origine hypophysaire et secretion 
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ectopique cPACTH par une tumeur de nature variee mais 
frequemment thoracique). 

Malgre leur grande diversite, les maladies de la sur- 
renale ont en commun certains points qui apparaissent 
lors de la lecture des articles de cette monographic : 

1. des manifestations cliniques souvent nombreuses, 
mais rarement specifiques, rendant le role du clinicien a 
la fois essentiel, mais aussi delicat dans leur depistage ; 

2. le recours a des explorations biologiques de premiere 
ligne largement diffusees et accessibles, mais parfois 
aussi la necessite d’explorations hormonales en centres 
specialises ; 3. la place importante prise par la genetique 
ces dernieres annees pour un sous-groupe de ces mala- 
dies, comme l’hyperplasie congenitale des surrenales, 
certaines causes d’insuffisance surrenale ou certaines 
tumeurs (en particuber les pheochromocytomes, dont 
25 % font partie d’un des syndromes de predisposition 


genetique) ; 4. la necessite d’une prise en charge au long 
cours, voire a vie, pour nombre de ces maladies. Ce der- 
nier aspect necessite souvent une education du patient, 
de ses proches et un dialogue regulier entre medecin 
traitant et specialiste. Pour repondre aux demandes spe- 
cifiques des maladies des surrenales rares, en termes de 
diagnostic, traitement et recherche, le Plan national 
maladies rares a permis, en etroite interaction avec les 
associations de patients, le developpement dune demar- 
che structuree en reseau autour des centres de reference 
et competence (http://surrenales.aphp.fr). La multi- 
disciplinarite au sein de structures partenariales est un 
element important de cette demarche. Dans ce cadre, 
une attention particuliere a ete portee aux maladies 
d’origine genetique debutant dans l’enfance, comme 
typiquement Fhyperplasie congenitale des surrenales, a 
la transition entre la prise en charge pediatrique et a 
Page adulte. ■ 


Pathologie de la surrenale: le repertoire 


RECOMMANDATIONS, SOCIETES... 
www.has-sante.fr 

Sur le site de la Haute Autorite de sante, 
le plus rapide est d'utiliser la case de 
recherche. Ecrivez « surrenalienne » 
(mais pas surrenales) ou «hypertension 
arterielle* et vous accedez a la derniere 
recommandation sur I'hypertension 
arterielle essentielle: 

■ Prise en charge des patients adultes 
atteints d'hypertension arterielle essen- 
tielle (Recommandations pour la pra- 
tique Clinique, HAS actualisation 2005). 

www.sante.gouv.fr 

La Direction generale de la sante (DGS) 
a elabore une « carte de soins et d'ur- 
gence de I'insuffisance surrenale » et 
un livret d'informations sur ce meme 
sujet. Ces documents sont remarqua- 
bles. Ms ont ete elabores par la DGS en 
collaboration avec les centres de refe- 
rence de I'insuffisance surrenale et les 
associations de patients; ils sont tele- 
chargeables a la rubrique «Theme/dos- 
siers»; choisir: « Maladies rares » puis 
«Mise en place des cartes de soins » et 
enfin «lnsuffisance surrenale*. La carte 
est un outil pratique que le malade doit 


porter sur lui et remettre au service de 
la coordination des soins, notamment en 
situation d'urgence; elle est disponible 
et gratuite aupres des centres de refe- 
rence pour les medecins qui souhaitent 
I'obtenir pour leurs malades. Pour la rece- 
voir, il suffit de remplir un bon de com- 
mande telechargeable sur le site du 
ministere (tout en bas de la carte «lnsuffi- 
sance surrenale*, cliquer sur «Pour acce- 
der au bon de commanded ou celui d'Or- 
phanet (www.orpha.net) et de faire une 
demande ecrite au centre de reference. 

www.endocrino.net 

Le site Societe frangaise d'endocrino- 
logie (SFE) n'est pas ouvert a tous, mais 
il est ties facile de s'y inscrire. Au menu 
«pathologies», 2 entrees au choix, «cor- 
ticosurrenale » ou « HTA endocrine- 
pheochromocytomes*. Des articles, des 
cas cliniques sont proposes. 

Les fiches de la DGS d'informations et 
de conseils, ainsi que la carte d'insuffi- 
sant surrenalien (v. supra) sont mis a 
la disposition des medecins et patients. 

http://surrenales.aphp.fr 

Ce site est celui du Centre de reference 
des maladies rares de la surrenale. II est 


actuellement en cours de construction 
(le 22/04/ 2008). La page d’accueil est 
prometteuse et I'espace patient egale- 
ment! 

http://crmerc.aphp.fr 

Le site du Centre de reference des mala- 
dies endocriniennes rares de la crois- 
sance propose dans son espace patient 
des plaquettes d'information sur les 
maladies, des liens vers les associations 
de patients... Ils sont classes par mala- 
dies et chacun propose des documents 
telechargeables: 

■ Hyperplasie congenitale des surrena- 
les: « Comment elever un enfant ayant 
une hyperplasie congenitale des surre- 
nales*, « Carte de soins et d'urgence*; 

■ Anomalies des organes genitaux : «Le 
developpement des organes genitaux, 
livret d'information*; 

■ Insuffisance surrenale : «Carte de soins 
et d'urgence, informations et conseils*. 
L'espace patient propose aussi une liste 
de liens vers des associations de patients. 


ASSOCIATIONS DE PATIENTS 

www.surrenales.com 

www.maia-asso.org 
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